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STRESZCZENIE
Dzieci z zespołem Marfana lub zespołami marfanopodobnymi, prezentują bardzo różnorodny obraz kliniczny, podlegający zmianom w czasie. 
Prezentujemy przypadek, który dokumentuje diagnostykę znacznie poszerzonego cienia śródpiersia u nastolatka. Taki obraz wymaga zawsze róż-
nicowania z chorobami osierdzia (torbiel, guz, wysięk) oraz guzami zewnątrzsercowymi śródpiersia tylnego i górnego w aspekcie kardiologicznego 
stanu zagrożenia życia. 
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Słowa kluczowe: poszerzony cień śródpiersia, tętniak aorty, zespół Marfana 
ABSTRACT
Children with Marfan syndrome present very varied clinical picture, which can change over time. We present a case repor t that documents the 
diagnosis of widened mediastinum in a teenager. A widened mediastinum can be indicative of several pathologies of pericardium (cyst, tumor, 
pericardial effusion) and tumors of posterior or superior mediastinum. 
As a life-threatening events all these reasons have to be taken into consideration in emergency situation.
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WSTĘP
Do objawów stanowiących wskazanie do prze-
prowadzenia diagnostyki obrazowej śródpier-
sia/klatki piersiowej zalicza się: duszność, ka-
szel, dysfagię, ostry zespół żyły głównej górnej, 
chrypkę, objawy neurologiczne i zapalenie 
dolnych dróg oddechowych. Rozpoznanie 
wstępne najczęściej ustalane jest na podstawie 
stwierdzenia poszerzenia cienia śródpiersia 
na zdjęciach RTG.
Przedstawiony opis dokumentuje diagno-
stykę znacznie poszerzonego cienia śródpier-
sia. Taki obraz wymaga zawsze różnicowania 
z chorobami osierdzia (torbiel, guz, wysięk) 
oraz guzami zewnątrzsercowymi śródpiersia 
tylnego i górnego w aspekcie kardiologiczne-
go stanu zagrożenia życia [1–3]. 
OPIS PRZYPADKU
Pacjent 17-letni z gorszą tolerancją wysiłku 
fizycznego od kilku lat w wywiadzie, a od 
około sześciu miesięcy duszność wysiłkowa 
i spoczynkowa, nasilająca się głównie w po-
zycji leżącej oraz sporadycznie występujące 
incydenty bólu w klatce piersiowej o cha-
rakterze kłującym, związane głównie z na-
głą zmianą pozycji ciała. Ponadto od dwóch 
tygodni występował męczący suchy kaszel 
oraz istotne pogorszenie tolerancji wysiłku, 
obecnie NYHA III (New York Heart Associa-
tion). W wykonanym ambulatoryjnie badaniu 
radiologicznym klatki piersiowej stwierdzo-
no poszerzenie cienia śródpiersia, głównie 
po stronie prawej, bez zmian ogniskowych 
w płucach i z prawidłową sylwetką serca. Do-
datkowo w badaniach laboratoryjnych stwier-
dzono niedokrwistość z powodu niedoboru 
żelaza (mikrocytarną/niedoborową), mimo 
wielomiesięcznej suplementacji preparatem 
żelaza w dawkach terapeutycznych. Z tego 
powodu pacjent został skierowany na kon-
sultację onkologiczną. 
Przy przyjęciu do kliniki w badaniu przed-
miotowym stwierdzono typowe cechy feno-
typowe zespołu Marfana (wzrost 191 cm: > 
97 pc; waga 65 kg: 25–50 pc; szczupła sylwetka 
z cechami niedoboru masy ciała BMI (body 
mass index) 17: 3 pc; nadmierna wiotkość sta-
wów, skolioza kręgosłupa, lejkowata klatka 
piersiowa), ponadto z odchyleń w badaniu 
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przedmiotowym unoszące uderzenie koniusz-
kowe, przyspieszoną, ale miarową akcję ser-
ca około 115/min i cichy szmer rozkurczowy 
2/6 w skali Levine’a. W wykonanym badaniu 
echokardiograficznym stwierdzono poszerze-
nie opuszki aorty z tętniakiem aorty wstępują-
cej o średnicy 54 mm (norma: 22,4 ± 3,8), bez 
echokardiograficznych cech rozwarstwienia 
oraz łagodną niedomykalność zastawki aor-
talnej [4]. W celu kwalifikacji do leczenia 
operacyjnego wykonano badanie angio-TK 
aorty piersiowej. Badanie to wykazało wrze-
cionowate poszerzenie części wstępującej 
aorty piersiowej (51 x 52 cm) i pnia ramien-
no-głowowego w miejscu odejścia od aorty 
około 26 mm bez radiologicznych cech roz-
warstwienia.
Na podstawie wywiadu, badania przed-
miotowego, wykonanych badań dodatko-
wych i po konsultacji genetyka klinicznego, 
potwierdzającej zespół Marfana, chłopiec 
został zakwalifikowany do zabiegu wymiany 
aorty wstępującej, połowy łuku aorty i pnia 
ramienno-głowowego z użyciem protezy na-
czyniowej w trybie przyspieszonym.
DYSKUSJA
Tętniak aorty to poszerzenie światła aorty 
przekraczające o 50% górną granicę prawi-
dłowego wymiaru (lub średnicę sąsiadującego 
nieposzerzonego odcinka) aorty [3, 5]. 
Pierwszy kompletny opis rozwarstwienia 
tętniaka aorty piersiowej u dziecka pochodzi 
z 1981 roku [2] jest to opis autopsyjny.
Rozwarstwienie aorty u młodej osoby, 
nastolatka, może wystąpić bez żadnych czyn-
ników predysponujących lub w przebiegu 
wad wrodzonych serca czy chorób tkanki 
łącznej uwarunkowanych genetycznie, to 
jest: zespół Marfana, zespół Ehlersa-Dan-
losa, zespół Loeys-Dietza i innych rzadkich 
chorób uwarunkowanych genetycznie. Także 
rodzinne występowanie tętniaków aorty jest 
dobrze udokumentowane. Krewni pierwsze-
go stopnia osoby z tętniakiem aorty mają 
10-12-krotnie wyższe ryzyko rozwoju tętnia-
ka aorty [3]. 
Do istotnych problemów klinicznych 
związanych z występowaniem tętniaka aorty 
piersiowej należą: ucisk na otaczające tkanki 
Rycina 1. Zdjęcie radiologiczne klatki piersiowej. Poszerzony cień śródpiersia
Tętniak aorty  
wstępujący
Łuk aorty
Tętnica 
płucna
Rycina 2. AngioTK. Tętniak aorty wstępującej
Tętniak aorty  
wstępujący
Łuk aorty
Tętnica 
płucna
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(z towarzyszącym bólem, dusznością, dysfagią 
lub kaszlem), pęknięcie lub rozwarstwienie 
i formowanie się w obrębie tętniaka skrze-
plin będących przyczyną zatorów. Większość 
tętniaków jest jednak bezobjawowa. Rokowa-
nie w przypadku nieleczonych tętniaków aorty 
piersiowej jest złe, 3-letnie przeżycie wynosi 
około 25% [3]. Czynnikami pogarszającymi 
rokowanie są: płeć żeńska, średnica tętniaka 
przekraczająca 6 cm, nadciśnienie tętnicze, 
zwłaszcza rozkurczowe, towarzysząca choro-
ba tętnic wieńcowych i/lub mózgowych oraz 
pourazowe pochodzenie tętniaka. Ze względu 
na złe rokowanie, u osób bez przeciwwskazań 
zaleca się leczenie operacyjne. 
Tętniaki aorty mają tendencję do stałej eks-
pansji i powiększania się, mogą pękać do jamy 
opłucnowej, osierdzia lub śródpiersia. Ryzyko 
pęknięcia tętniaka wzrasta wraz z jego średnicą 
i wynosi około 28% rocznie w przypadku tęt-
niaków o średnicy ponad 6 cm [1, 7, 8]. 
W przypadku opisywanego chorego bada-
niem rozstrzygającym była tomografia kom-
puterowa z podaniem kontrastu, natomiast 
wymiary tętniaka monitorowano za pomocą 
badania echokardiograficznego [9]. 
W ostatnich latach rozwijają się tech-
niki wewnątrznaczyniowych operacji aorty 
(EVAR, endovascular aortic repair), pole-
gające na implantacji stent-graftu w miejsce 
chorego odcinka aorty. Nie dysponujemy jed-
nak do dzisiaj protezą, którą można by za-
opatrywać metodami wewnątrznaczyniowymi 
tętniaki i rozwarstwienia aorty wstępującej. 
Bliskość ujść wieńcowych, spoideł zastawki 
aortalnej powoduje, że początkowy odcinek 
tętnicy głównej nie jest dobrym miejscem za-
kotwiczania się stentu. Dodatkowo w zespole 
Marfana występuje poszerzony pierścień za-
stawki aortalnej — często jest to przyczyna 
niedomykalności tej zastawki. Wadę tę można 
skorygować chirurgicznie (naprawa sposobem 
Yacouba lub wymiana zastawki wraz z opera-
cją tętniaka) [10].
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